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RESUMEN

Se presenta el caso de una nifia de dos afios de edad, que a las 18 h de nacida se le
diagnosticé atresia de colon transverso, fue intervenida quirdrgicamente de urgencia. A
los 30 dias mostré cuadro cutaneo diseminado caracterizado por neoformaciones de
aspecto papulonodular de 2 a 3cms de diametro, indoloras, de color rosado unas y

carmelitosas otras, de evolucién crénica. Clinica e histolégicamente se diagnosticé un



xantogranuloma juvenil. No se realizd ningan tratamiento y las lesiones involucionaron

espontaneamente.
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ABSTRACT

The case of a two-years-old girl of age is presented, who at 18 o'clock of born she was
diagnosed atresia of transverse colon, and she was surgically intervened of urgency.
On the 30 days showed disseminated cutaneous picture characterized by
neoformations of papulonodular aspect of 2-3 cms of diameter, painless, of pink colour
some and brownish others, of chronic evolution. Clinical and histologically was
diagnosed a juvenile xanthogranuloma. Any treatment was carried out and the injuries

evolved spontaneously.
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INTRODUCCION

El xantogranuloma juvenil es descrito por Adamson en 1905 como xantomas
congeénitos mdltiples, luego en 1912 Mc Donagh lo denomina nevoxantoendotelioma
.En 1936 Senear y Caro reconocen su origen xantomatoso y lo nombran xantoma
juvenil, y segin Giachetti et al*,en 1954, Helwing y Hackney lo designan como

xantogranuloma juvenil.

El xantogranuloma juvenil, es una enfermedad rara, generalmente benigna y
autolimitada de comienzo tipico en la infancia , con lesiones solitarias o multiples de

localizacion en cabeza, cuello y parte superior del tronco, proximal y distal de



extremidades, inicialmente son papulas o nédulos rojizos que se tornan amarillentos y
terminan formando méculas o placas.?® Su incidencia es de 0.3 a 0.5 %>, es congénita
y la mayor parte se presenta antes del primer afio de vida. Existe una predisposicion
por el sexo masculino 5:1, no parece existir una asociacion familiar y suele ser

frecuente en la raza blanca.*®

REPORTE DEL CASO

Paciente de dos afios de edad, femenina, blanca, a las 18h de nacida presentd
vomitos y distensiéon abdominal, requiri6 ser valorada por cirugia. Se le realizo
radiografia abdominal y colon por enema, se decidio tratamiento quirdrgico de urgencia
por oclusion intestinal, en el acto quirargico se encontré estenosis en el colon distal
descendente en su extremo proximal y se diagnostico atresia de colon transverso,
luego se realizo colostomia de colon proximal y se exteriorizé cabo distal. A los 30 dias
de ingresada la madre detecto lesiones en piel, que se iniciaron como una papula en la
region occipital, luego se extendieron paulatinamente hasta aparecer un cuadro
cutaneo diseminado constituido por lesiones nodulares de mas 6 menos 2-3 cms de
diametro de superficie lisa, no adherido a planos profundos, indoloros de color rosado
claro unas y amarillentas otras que se localizan en cuero cabelludo, parpado superior
del ojo izquierdo, orejas, abdomen, region inguinal, espalda, ano y muslos (Figuras
1,2,3)
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Fig. 1. Lesién papulosa en el parpado superior izquierdo.
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Fig 3. Lesiones en region occipital y cuero cabelludo.

En el interrogatorio no se recogieron antecedentes patoldgicos familiares, el parto fue
eutocico, no se encontraron anomalias del desarrollo fisico que no sean las descritas
anteriormente. Fue valorada por dermatologia y se diagnosticd clinicamente una
mastocitosis, los familiares decidieron esperar para realizar biopsia de piel y confirmar
el diagnéstico, se le indico cuidados de la piel, dieta especial y leche de chiva. Los
complementarios de rigor fueron normales. La paciente fue dada de alta, con ingreso
intradomiciliario y seguimiento por parte del médico general integral, el pediatra y el

dermatélogo del area.



A los 17 meses de edad fue intervenida quirdrgicamente para cierre de anastomosis
terminoterminal. Se le realizo biopsia de piel y en B-04 -180, se informo una epidermis
adelgazada, en dermis superior células gigantes y de Touton con diagnostico de

xantogranuloma juvenil (Fig.4).

Fig. 4. Se observan células gigantes tipo Touton.

Al ser valorada por oftalmologia, no se encontraron lesiones oculares. En la actualidad
las lesiones dermatologicas han desaparecido paulatinamente, solo quedan lesiones
carmelitosas residuales. Se le explicdé a los familiares sobre la enfermedad , su

involucion espontanea Yy la necesidad de control periédico de la paciente.

DISCUSION

El xantogranuloma juvenil es una enfermedad poco frecuente, se inicia en los primeros
meses de la vida y durante la infancia, es raro en los adultos, se caracteriza por
presentar en piel y ocasionalmente en otros 6rganos una 6 mas neoformaciones de
aspecto papulonodular rojo-amarillentos o rosadas en las etapas tempranas de la

enfermedad, posteriormente son amarillo-blanquecinas o cafés.”®



El infrecuente compromiso visceral no permite clasificarla dentro de las lipoidosis,
aunque hay autores que plantean que es una histiocitosis benigna proliferativa clase
11,1 por lo que se cree que es una respuesta granulomatosa histiocitaria ante

estimulos desconocidos, fisicos o infecciosos.?

Se presenta una paciente con mdultiples xantogranulomas, que segun la literatura
revisada, cuando son multiples (20-30 %) aparecen casi siempre antes del afio de edad

y hay una involucién espontanea en el transcurso de tres a seis afios.*>**

Segin Hagmann,®® Giannotti distingue dos variantes clinicas, una micronodular
(multiples lesiones de pequefio tamafio), muy similar a la presentada por la paciente y

otra macronodular (escasas lesiones de gran tamafio).

Esta enfermedad se puede asociar con la neurofibromatosis tipo I, la leucemia
mielocitica cronica, la enfermedad de Niemann Pick y con la mastocitosis, esta ultima
es su principal diagnostico diferencial y desde el punto de vista dermatologico fue el
primero de la paciente. No se encontré relacion alguna entre la atresia de colon y el

xantogranuloma juvenil.

Dentro de las formas extracutaneas de la enfermedad su incidencia es de 0.3 a 0.5y
afecta con mayor frecuencia a los o0jos, puede involucrar al iris, cuerpo ciliar, epiesclera
y Orbita, ocasiona tumoraciones localizadas o difusas del iris, glaucoma unilateral,
uveitis, heterocromia del iris y proptosis, manifestaciones no vistas en la paciente.’
Puede afectarse también el pulmén, el higado, el pericardio, el sistema nervioso
central, el bazo y el testiculo donde las lesiones suelen ser asintomaticas y en muy
pocos pacientes ocasionan complicaciones que requieren tratamiento farmacoldgico o
quirargico.*®*’

El estudio anatomopatoldgico revela en las lesiones recientes, acumulos de histiocitos

sin lipidos, entremezclados con células linfoides y eosindfilos.



En las lesiones maduras se agregan células espumosas, gigantes de Touton, éstas se
caracterizan por presentar nucleos dispuestos en circulos formando una corona
rodeada de citoplasma con abundantes depésitos de lipidos.*®*°

Esta enfermedad no requiere tratamiento y el prondstico es excelente, salvo en los
casos que exista compromiso ocular o hematoldgico. La paciente en estos momentos

presenta involucion de las lesiones dejando cicatriz residual atrofica.
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